PRESENTACION DE CASOS

SINDROME DE SHY DRAGUER
Atrofia multisistémica del sistema nervioso
INFORME DE UN CASO

Se presenta el estudio clinico, farmacolégico y
electrofisiologico de un varon de 59 afios con hipo-
tension ortostatica severa de afio y medio de evolu-
ciéon, acompafiada por sintomas del sistema nervioso
tanto central como periférico: impotencia, anhidrosis
"en parches", déficit sensitivo superficial y profundo,
temblor de tipo cerebeloso y preservacion de las fun-
ciones mentales.

La sintomatologia se acentué en forma progre-
siva e incapacitante durante los afios de observacién.
Esta condicién corresponde al sindrome de Shy-Dra-
guer o atrofia multisistémica del sistema nervioso,
una entidad de rara ocurrencia caracterizada por de-
generacién neuronal en los ganglios auténomos, nu-
cleos del tallo cerebral, células de Purkinje, niicleos
grises basales y por lesiones cordonales espinales de
causa desconocida.

El diagnéstico diferencial del sindrome de Shy
Draguer con otras formas de hipotension ortostatica
(mal ajuste postural y formas secundarias), que
ocurren con mayor frecuencia, es de importancia
terapéutica y pron-stica.

INTRODUCCION

El control de la presion arterial (PA) en la posi-
cion erecta involucra complejos mecanismos tanto
neurales como humorales que han sido adquiridos por
la especie humana por la necesidad de contrarrestar
el efecto gravitacional sobre la hemodindmica, cuando
se pasa de la posicion horizontal a la vertical. Este
cambio de posicién origina una caida de la PA por
efecto de la gravedad sobre el retorno venoso desde
los miembros inferiores y la cavidad abdominal; la
caida de la PA transmitida al arco adrtico estimula un
reflejo que se inicia en los receptores de presion del
seno carotideo y produce un retorno a la PA normal
en 30 a 45 segundos. Factores secundarios realizan un
ajuste a mas largo plazo a través de incrementos en
los niveles de catecolaminas, renina y aldosterona (1).
Mientras los mecanismos aferentes y eferentes del
reflejo inmediato o neural son conocidos al menos
parcialmente, y se sabe que dependen de la integridad
simpatica, la comprension de los mecanismos humo-
rales ofrece atn grandes dificultades.

Una falla en los sistemas neurales y probablemen-
te una pérdida asociada o consecuente de los meca-
nismos humorales, produce la hipotension ortostatica
(H.O.). La forma mas frecuente de HO es sin duda el
mal ajuste postural de la PA, comun en mujeres delga-
das, jovenes, con pobre desarrollo muscular, en ancia-
nos y en otras personas en las cuales la caracteristica
comun es la limitacién del retorno venoso por diver-
sas causas (emaciacion, embarazo, convalescencia pro-
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longada en cama, o gastrectomia) (2). El mecanismo
es diferente para cada condicion, pero produce final-
mente atrapamiento en los capilares distendidos de
diferente localizacion. La caida de la PA en estos
casos se acompafa siempre de taquicardia (3).

La HO verdadera depende para su clasificacion
de la demostracion de su causa; cuando ésta es iden-
tificable, se denomina hipotension ortostatica se-
cundaria (HOS) y puede ser debida a una extensa
variedad de padecimientos de los cuales son espe-
cialmente destacables la diabetes mellitus, la amiloi-
dosis, la insuficiencia adrenal, el feocromocitoma,
el aldosteronismo primario y la porfiria intermitente
aguda como causas sistémicas. Algunos padecimien-
tos centrales como la enfermedad de Parkinson, la
encefalopatia de Wernicke, la enfermedad por infar-
tos multiples del encéfalo, el tabes dorsal y la sirin-
gomielia, asi como neuropatias de diverso origen
(cronica disinmune, lepra, Guilliam-Barré) también
se acompaifian de HO con alguna frecuencia.

En algunas de estas entidades el fenéomeno pri-
mario es una disautonomia simpatica.

De otra parte, con alguna frecuencia el problema
responde a causas yatrogénicas entre las cuales la
mas importante es la inducida por agentes antihiper-
tensivos, particularmente de tipo vasodilatador (1).
Cuando la causa basica no puede demostrarse, se
denomina HO primaria (HOP). Esta condiciéon fue
descrita primeramente por Bradbury y Eggleston (4)
en 1921, en pacientes sin trastorno aparente del
sistema nervioso (SN). Solo hasta 1960, Milton Shy
y Glenn Draguer (5), en un cuidadoso estudio anato-
mopatologico, describieron dos casos en los cuales se
asociaba la HOP con cambios degenerativos del SN
capaces de explicar las alteraciones clinicas. Desde
entonces, se han publicado series de casos de HOP
con manifestaciones neuroldgicas progresivas, enti-
dad que ha adquirido caracteristicas propias, con
importantes implicaciones pronosticas y que apa-
rece en la literatura como sindrome de Shy-Draguer
o atrofia multisistémica del SN. Presentamos un caso
de HOP con manifestaciones neurologicas progresi-
vas, que corresponde al sindrome descrito por Shy
y Draguer.

MATERIAL Y METODOS

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un talabartero de 59 afios, natural
de Manizales (Caldas), paciente del Hospital San
Juan de Dios de Bogota desde 1963 cuando tenia
39 afos; fue evaluado desde entonces hasta 1980
por polialtragias (tratadas ocasionalmente como
gota), hipertension arterial sistémica con tratamiento
irregular, obesidad y lumbalgia cronica asociada
con cambios inflamatorios y degenerativos articula-
res de la columna lumbar. Su anamnesis incluia
ademas una meralgia parestésica derecha en 1979,
tratada quirargicamente sin éxito.

Fue remitido al Servicio de Neurologia en no-
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viembre de 1981 por un sindrome vertiginoso, tras
el hallazgo radiografico de calcificaciones intracranea-
les multiples. En marzo de 1981 habia aparecido im-
potencia sexual y desde mayo del mismo afio, una
sensacion "vertiginosa", acompafiada por zumbido
de oidos una o dos veces por dia especialmente en
la mafiana, o durante la miccidn, pero siempre en po-
sicion de pies, de tal manera que obtenia alivio sen-
tandose o mejor aun en posicion de decubito. Las
dos ultimas crisis de este tipo habian producido
pérdida fugaz de la conciencia, con caida al suelo y
recuperacion al adoptar la posicion horizontal. Este
cuadro era sugestivo de HO, lo cual se demostré por
una caida de la PA (mayor de 25 mm de Hg de PA
media) al pasar de la posicion de decubito a posicion
vertical. Se hospitalizéd entonces para estudios espe-
ciales.

Del examen general de ingreso, el tnico dato
relevante era su obesidad (180 cm. de talla para 98
kgs. de peso); estaba normotenso en decubito. Su
estado mental, los pares craneanos y la fuerza muscu-
lar eran normales; tenia temblor cinético y estatico,
particularmente notable en las pruebas dedo-nariz y
talon-rodilla, el cual conferia el aspecto de dismetria
terminal (Figura 1). La marcha era inestable, con base
amplia y pobreza de los movimientos asociados; la
sensibilidad para dolor, tacto simple, temperatura y
el sentido posicional eran normales, pero habia una
disminucion importante de la sensibilidad vibratoria
en los miembros inferiores con predominio distal. Se
practicé un TAC craneal el cual confirmé la presencia
de multiples calcificaciones parenquimatosas, compa-
tibles con cisticercosis miliar en etapa IV de evolucion
y por tanto sin evidencia radiografica de actividad (6).
Las pruebas de glutinacion indirecta para cisticercos
fue no reactiva en suero y liquido cefalorraquideo
(LCR) en una oportunidad y reactiva 1:2 y 1:8 res-
pectivamente en otra. La reaccion FTA-abs fue reac-
tiva, la FTA-LCR no reactiva y el estudio citoquimi-
co del liquido normal. El examen otorrinolaringolo-
gico, las pruebas posicionales y caldricas fueron
normales. Los anticuerpos fluorescentes contra
toxoplasma fueron reactivos 1:16 y la prueba de
tuberculina negativa.

La evaluacion urologica establecido ereccion po-
bre o nula, sensacién orgasmica sin eyaculacion, refle-
jos sacros presentes, sensibilidad perineal y genital
normales, constriccion voluntaria del esfinter anal
normal. Hipertrofia prostatica con caracteristicas
benignas grado I, cistoscopia normal y uretroscopia
confirmatoria de crecimiento trilobular con obstruc-
cion minima. La urografia excretora fue normal.

El electrocardiograma fue normal, la prueba de
Holter demostré extrasistolia multifocal ocasional,
no relacionada con las crisis sincopales.

El cuadro hematico, la quimica sanguinea, la
curva de tolerancia a la glucosa y el Cortisol fueron
normales y la terminacion de acido vanilmandélico
en orina estuvo dentro de limites normales y el por-
fobilinégeno urinario en el limite superior normal.
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Figura 1. Se reproducen los trazos en espiral en enero
y octubre de 1983; en ellos se nota la progresion del
temblor en un periodo de 10 meses. A la izquierda,
controles  normales.

Los estudios de conduccion de nervio periférico
mostraron una latencia sensitiva prolongada para
el nervio mediano bilateralmente.

La Figura 2 resume la monitoria de PA y FC en
una mesa de inclinacion manual que permite el cam-
bio rapido de posicion horizontal a vertical. Se usa-
ron un monitor de PA digital automatico (Dinapam
845 XT de Critikon Inc.) y un registro electrocar-
diografico continuo durante la prueba. Se observa
una caida de la PA en el primer minuto hasta una
diastolica menor de 50 mm (lo cual queda bajo el
rango de medida del equipo) que coincide con la
aparicion de sintomatologia sincopal severa y cre-
ciente. El resto de la curva muestra la recuperacion
en posicion horizontal a los cinco minutos. La FC
no cambi6 a pesar de los niveles de PA alcanzados.

La Figura 3 muestra los trazos poligraficos
durante la maniobra de Valsalva; la estandarizacion
de la prueba incluye el registro del patrén ventila-
torio (trazo inferior) y un registro electrocardio-
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Acta Med. Col. Vol. 9 No. 6, 1984

darizacion de la prueba (presion hasta 40 mm de Hg
durante 15 segundos). Se relacionan la FC de la Fase II
v la Fase IV.
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Figura 4. La cwrva de la izquierda, muestra que mien-
tras no hay una caida importante de la PA a la inyec-
cion de Atropina, hay una disminucion de la FC de
86 a 74 por minuto. Las flechas en la curva de la dere-

grafico. Se seflalan las frecuencias en la fase Il y
fase IV cuya relacion es de 0.97, considerandose
normal 1.25 o mayor (1). Se elaboraron curvas de
PA contra tiempo tanto durante la prueba de Val-
salva como de la prueba presora al frio y al masaje
del seno carotideo. La PA cayd en forma similar
al patréon durante la maniobra de Valsalva y cayod
paraddjicamente durante la prueba presora al frio;
el masaje del seno carotideo no produjo cambios im-
portantes de PA y FC.

La Figura 4 muestra el resultado de las pruebas
con atropina y efedrina (bloqueo parasimpatico y
estimulo simpatico indirecto respectivamente). La
infusion endovenosa de atropina a una tasa de 16
microgramos por segundo para alcanzar un miligramo
en un minuto, produjo una disminuciéon moderada

cha representan los momentos en que se inyectan bo-
los de Efedrina; la flecha llena representa el momento
en que fue necesario colocar al paciente en posicion
vertical.

de la PA a los 10 minutos, con una disminucion anor-
mal de la FC de 85 a 74 por minuto. La infusion de
bolos de 10 miligramos de efedrina por via venosa
produjo un aumento dramatico de la PA que obligo
a intervenir la prueba cinco minutos después del
primer bolo, colocando al paciente en posicion ver-
tical; se produjo entonces una caida de la PA la cual
no respondié a nuevas infusiones del farmaco, persis-
tiendo la respuesta exagerada en posicion horizontal.
Al reevaluar el comportamiento tensional durante
una prueba también en la mesa de inclinacion esta
vez con soporte externo por medio de un vendaje
elastico de los miembros inferiores y el abdomen,
se notd estabilizacion de la PA media en 55 mm. de
Hg hasta los 10 minutos con zumbido de oidos
unicamente.
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Figura 5. Trazado  electroencefalogrdfico  comparativo
en posicion horizontal a la izquierda y vertical a la de-

Se practicaron electroencefalogramas (EEG)
comparativos en posicion horizontal y vertical; la
Figura 5 muestra una evidente lentificacion difusa
de los ritmos de base simultineamente con la re-
duccion de la PA hasta niveles no registrables y
severa sintomatologia sincopal.

Finalmente, por el método del cambio de color
del alcohol yodado al humedecerse (7), se demostrd
un defecto de sudoraciéon "en parches" especialmen-
te en el abdomen y segmentos proximales de los
miembros.

Controles periddicos hasta diez meses después
de su egreso, han mostrado progresién de la sintoma-
tologia hipotensiva y deterioro de las funciones del
SN; inicialmente se obtuvo una mejoria suficiente
para permitir la estacion de pies sin sintomas sinco-
pales con un dispositivo de soporte externo desde el
tarso hasta el reborde costal, ajustado sobre medi-
das para producir un gradiente descendente de pre-
sion de abajo hacia arriba (Leotard Jobst Company,
Toledo Ohio-USA). Dos meses después presentd recu-
rrencia de la sintomatologia sincopal y resultd nece-
sario iniciar la administracién de 9 alfa-fluorhidro-
cortisona (Astonin Merck) y reajustar la dosis
desde 0.1 hasta 0.4 mgs. a cada nueva recurrencia
de la sintomatologia en posicion vertical.
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recha; hay lentificacion bien definida de los ritmos de
base.

Desde octubre de 1983 no es posible obtener
control de la PA en la estacion de pies. El examen
neurologico en esta época reveld: persistencia de la
impotencia sexual sin deterioro importante de la
funcién urinaria o fecal; mayor deterioro de la su-
doraciéon con la consecuente intolerancia al calor;
torpeza de los movimientos alternos rapidos de la
lengua, hiperreflexia simétrica, temblor estatico
y dindmico de mayor intensidad (Figura 1), con dis-
metria terminal moderada mas notoria a la izquierda,
hipoestesia superficial (dolor y temperatura) "en
bota" en miembro inferior izquierdo y mayor dete-
rioro del sentido vibratorio en miembros inferiores
sin alteracion grosera del sentido de posicion.

En abril de 1984 el paciente tenia una TA de
120 X 90 en decubito, 70 X 40 en posicion sentado
al minuto, y caida a niveles no registrables en posi-
cion de pie también al minuto pero con sintomato-
logia leve y sin pérdida de la conciencia, excepto
cuando se mantiene en posicion de pie sin caminar
(anula la bomba muscular). El examen acutal fe-
cha incluye pupilas midticas no reactivas, leve
ptosis izquierda y arreflexia aquiliana bilateral; el
temblor descrito permanece estable pero ha apa-
recido un temblor intermitente y amplio en los
miembros superiores; no tolera ahora el soporte
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externo, recibe 0.6 mgs. de 9 alfafluorhidro corti-
sona con buena tolerancia al medicamento. No
obstante las limitaciones para la marcha, perma-
nece activo.

En resumen, el paciente muestra evidencia de
compromiso progresivo e incapacitante del SN, que
ha incluido disautonomia, neuropatia periférica sen-
sitiva y disfuncion cerebelosa.

DISCUSION

La HO no es un hallazgo raro; aunque no hay
un acuerdo sobre cifras exactas, una caida de la
PA media, mayor de 25 mm de Hg. es anormal, en
registros hechos inmediatamente, al minuto y a los
tres minutos de pasar de la posicion horizontal a la
vertical. En la mayoria de los casos una HO corres-
ponde a condiciones de mal ajuste postural, una
minoria sufriria de HO secundaria. Los casos de HO
primaria son aun menos frecuentes.

Desde la descripcion de Shy y Draguer (5) se
acepta que algunos casos de HOP forman parte de
una entidad degenerativa del SN que compromete
multiples estructuras. El cuadro florido consiste en
hipotensidon ortostatica, incontinencia rectal y uri-
naria, impotencia, vejiga atdénica, pérdida de tono
del esfinter rectal, anhidrosis, atrofia del iris, para-
lisis extraocular, rigidez, temblor, alteracion de
movimientos asociados, amiotrofia y evidencia anato-
mopatolégica y neurofisiolégica de neuropatia peri-
férica. Las alteraciones estructurales incluyen: pér-
dida neuronal en ganglios auténomos, lesiones en los
cordones ventrales e intermedio laterales de la médula
espinal, lesiones en la oliva inferior, los niicleos mo-
tores dorsales de los nervios vagos, de las células
de Purkinje, de la substancia negra, de los nucleos
oculomotores, de la substancia gris periacueductal,
el caudado y el putamen. La validez de esta obser-
vacion aunque inicialmente controvertida, ha sido
confirmada por multiples series, entre otras la de Cho-
kroverty (8), quien revisé 69 casos bien documenta-
dos en 1969. La entidad asi constituida es conocida
en la literatura como atrofia multisistémica del SN.

El caso que presentamos tiene las caracteris-
ticas clinicas, neurofisiologicas y farmacoldgicas del
sindrome de Shy-Draguer. El estudio hemodindmico
fue limitado, pero comprobd la caida de la PA hasta
el rango minimo de los sistemas de medida utilizados
(46 mm de Hg de PA media) sin modificacion de la
FC, la respuesta anormal a la maniobra de Valsalva,
la ausencia de respuesta presora al frio (9) y la ausen-
cia de efecto sobre la FC del masaje del seno caro-
tideo que son demostrativos de un defecto del
control hemodinamico por ruptura del arco reflejo.
La prueba de Valsalva en particular tiene un gran
valor diagnoéstico siempre y cuando se ejecute adecua-
damente (presion 15 segundos contra glotis cerrada) y
se monitorice la respuesta de la FC; el calculo del in-
dice mencionado (FC fase II FC fase IV) traduce
el déficit cuantitativamente. Estudios mas comple-
tos en pacientes con HOP han demostrado uniforme-
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mente caida del gasto cardiaco, del volumen sisto-
lico y de la resistencia periférica; adicionalmente,
se ha demostrado un aumento en el volumen san-
guineo total y en el volumen plasmatico en respuesta
a la alfa-fluorhidrocortisona, cambios no significan-
tes en la actividad de renina o aldosterona en posi-
cion supina a erecta, y ninguna modificacion en la
actividad de renina en respuesta a epinefrina en seis
pacientes con sindrome de Shy-Draguer (10). Mas
recientemente Puritz y cols. (11) demostraron un blo-
queo en la liberacion de vasopresina en pacientes
con HOP debida a atrofia multisistémica y postularon
un deterioro de las vias dopaminérgicas y opioides
responsables de tal liberacion.

El ajuste postural de la PA puede resumirse asi :
1. Constriccion arteriolar refleja mediada por recepto-
res de presion en el seno carotideo y en el arco aorti-
co. 2. Aumento del retorno venoso por constriccion
venosa refleja. Aumento de la frecuencia respiratoria
y del tono muscular de la pared abdominal y de las
piernas. 3. Aumento inmediato de catecolaminas plas-
maticas y tardio del sistema renina-angiotensina-al-
dosterona, de manera que la posicidon erecta conlleva
estimulaciéon simpatica e inhibicién parasimpdtica.
El deterioro del sistema simpatico a uno o varios nive-
les es la forma de explicar la HO en el sindrome de
Shy-Draguer aunque hay controversia con respecto
al sitio en que tal bloqueo ocurre y a cuales son las
diferencias entre ésta y la HOP sin alteraciéon neuro-
logia (12, 13).

Los estudios electrofisiolégicos permiten esta-
blecer alteraciones propias de hypoperfusion cerebral
y defectos de conduccidn nerviosa periférica. E1 EEG
que es esencialmente normal en posiciéon supina, es
reemplazado en forma progresiva al asumir la posicion
erecta, por actividad Delta-Theta que aparece para-
lelamente con los signos clinicos hasta la pérdida de
la conciencia en los casos de sincope severo.

Los estudios de conduccion sensorial demues-
tran uniformemente en todas las series, latencias
prolongadas mientras que el EMG muestra signos
de denervacion en la mayoria de los casos; este feno-
meno es explicado como lesion difusa de la neurona
motora inferior. Nuestro caso presentd alteracion de
las latencias sensitivas sin cambios electromiografi-
cos.

Las respuestas a algunos farmacos ayudan a esta-
blecer el tipo y la localizacion del defecto en el sis-
tema nervioso autonomo (SNA); habitualmente se usa
la prueba de atropina que como en nuestro caso,
muestra siempre ausencia de taquicardia y poco o
ningun cambio en la PA (falla simpatica).

Los farmacos parasimpaticomiméticos (neostig-
mina, no usada en nuestro caso) producen disminu-
cién de la FC en todos los casos de sindrome de Shy-
Draguer, demostrando integridad del sistema para-
simpatico (8). En estos pacientes los estudios con
agentes simpaticomiméticos producen una respuesta
presora intensa atribuida a supersensibilidad de recep-
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tores por denervacion. En el estudio del caso que se
presenta, se eligio la efedrina porque permite demos-
trar la integridad tanto en el contenido como en la
capacidad de liberacién de catecolaminas en la termi-
nal nerviosa, con lo cual se infiere que el defecto
corresponde mejor a supersensibilidad por "descen-
tralizacién" (10, 11).

Los estudios que han incluido determinaciones
de catecolaminas circulantes en el sindrome de Shy-
Draguer parecen demostrar este efecto "central", de
manera que los niveles de catecolaminas en posicion
supina son comparables con los controles mientras
que una respuesta normal de aumento en posicion
erecta, no ocurre (11). Los resultados cuando se usan
infusiones con angiotensina arrojan, sin embargo,
dudas sobre esta interpretacion; la respuesta a esta
substancia es también supersensitiva aunque la angio-
tensina no es un neurotransmisor en terminales adre-
nérgicas; su papel en el sindrome permanece en
consecuencia, desconocido y quizas corresponde a
algin tipo de respuesta anormal en barorrecepto-
res (8).

La sintomatologia neurolégica es de muy diver-
sos tipos, y se complica progresivamente a medida
que avanza la enfermedad; siempre incluye compro-
miso del SNA, caracterizado por anhidrosis, impo-
tencia, pérdidad del control esfinteriano y a veces
atrofia del iris. Hay ademdas combinacion de defec-
tos del movimiento y la marcha por alteracion cere-
belosa y de nucleos basales, temblor estatico y
cinético, rigidez, distonia y, finalmente, el efecto
de la pérdida neuronal en nucleos bulbo-protuberan-
ciales y de substancia gris espinal que conducen a
trastornos oculomotores y de deglucion de una parte
y amiotrofia por la otra. Los defectos bulbares po-
drian explicar la presencia de apnea de suefio (13).

La sintomatologia estd combinada siempre con
defectos de conducciéon nerviosa periférica por lo
cual es dificil la interpretacion del cuadro a medida
que la enfermedad progresa.

El tratamiento del sindrome de Shy-Draguer se
dirige fundamentalmente al fenémeno incapacitante
mas temprano que es la hipotension ortostatica. Se
usan medidas mecanicas, expansores de volumen plas-
matico y vasoconstrictores, solos o combinados. Las
primeras incluyen la elevacién de la cabecera de la
cama con lo cual se bloquea el estimulo de caida de
la PA en la mafiana; su valor es limitado. Los sistemas
de soporte elastico externo, preferiblemente sobre me-
didas, instalados desde los metatarsos hasta el borde
costal inferior, ofrecen mejores resultados aunque
también transitorios. Su principio es ejercer contra-
presion al efecto gravitacional sobre la columna san-
guinea del retorno venoso inferior en forma gradual
de abajo hacia arriba. El ejercicio moderado contri-
buye igualmente a mejorar el tono muscular de los
miembros inferiores y el abdomen, lo cual ayuda
a este objetivo. No obstante el caracter progresivo del
trastorno invalida a corto plazo la utilidad de las me-
didas mecanicas. La forma mas sencilla de expandir
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volumen es el aumento de la ingesta de sodio (hasta
150 m Eq. por dia); la administracion de 9 alfa-fluor-
hidrocortisona promueve también retenciéon de sodio
y expansion consecuente del volumen intramuscular,
aunque se le atribuyen también otros efectos indirec-
tos por mejoria del tono de los vasos de capacitancia
venosa. La droga es esencialmente un mineralocorti-
coide que es bien tolerado en dosis de 0.1 a 1 mg. con
efecto limitante en la dosis por edemas, hipertension
de decubito e hipokalemia (14,20). Su eficacia dis-
minuye a medida que la enfermedad progresa. Se han
usado los simpaticomiméticos indirectos o los estimu-
lantes de accion simpaticomimética especialmente la
efedrina y la vasopresina (inhaladores de lisina 8-vaso-
presina) con buen resultado, pero dificil manejo a
causa del fendmeno de sobre-respuesta y de la corta
duracion del efecto. Las anfetaminas son inutiles. Hay
referencias al uso de indometacina, cuyo mecanismo
de accion es desconocido (1). Recientemente se men-
ciona un alfa agonista, el midodrine, como bene-
ficioso en forma sostenida y carente de efectos colate-
rales importantes (21).

Los enfermos con el sindrome de Shy-Draguer
evolucionan en forma progresiva de tal manera que
invalidan las medidas que temporalmente ofrecen ali-
vio, terminan con multiples combinaciones terapéu-
ticas y finalmente evolucionan a la invalidez en de-
cubito al tiempo que aparecen y empeoran las otras
manifestaciones de déficit neuroldgico. Ninguna
droga ha mostrado modificar el curso general del
sindrome. La muerte suele deberse a infecciones
intercurrentes.

SUMARY

The clinical, pharmacological and electrophy-
siological evaluation of a 59 years old man with se-
vere orthostatic hypotension is associated to sym-
ptoms of the central and peripheral nervous system is
reported. This case illustrates the multiple symptoms
of the Shy-Drager Syndromen, a rare disease charac-
terized by neuronal degeneration in the autonomic
ganglia, brainsteam nuclei, Purkinje cells, basal ganglia
and spinal lesions of unknown etiology. Presenting
symptoms and signs can mimic other disease proces-
sess, occasionally leading to costly and time-consum-
ing tangential evaluations before a correct diagnosis is
made. The differential diagnosis of the Shy-Drager
syndrome with more frequent forms of orthostatic
hypotension has therapeutic and prognostic significance.
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